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Résumé
La classification de l’hypertension pulmonaire est passée par plusieurs modifications depuis 
que sa première version fut présentée en 1973 puis en 1988 suite au symposium d’Evian. Lors 
du dernier congrès sur l’hypertension artérielle pulmonaire qui s’est tenu à Dana Point en 
Californie, une nouvelle version a été publiée ; celle-ci est basée sur un consensus d’experts 
et ne voit en fait que peu de changements dans la philosophie générale et l’organisation en 
5 catégories majeures par rapport à la version précédente de Venise. Néanmoins certains 
changements importants ont été apportés et sont discutés dans cette revue tout comme 
les spécificités concernant l’hypertension artérielle pulmonaire en âge pédiatrique. 
© 2010 Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés.
Summary
Since its first description following the Evian symposium, the classification of pulmonary 
hypertension has undergone several modifications. The last version has been presented 
and published following the last world congress on pulmonary hypertension held in Dana 
Point, California. This last version is based on a expert consensus and has kept the general 
philosophy and organization in 5 categories of the previous classification of Venice. 
However, several important modifications have been performed and are discussed in this 
review as well as some specificities regarding pediatric pulmonary hypertension. 
© 2010 Elsevier Masson SAS. All rights reserved.
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Introduction
La classification de l’hypertension artérielle pulmonaire 
(HTAP) est passée par plusieurs modifications depuis que sa 
première version fut présentée en 1973 [1] puis en 1988 suite 
au premier congrès international sur l’hypertension pulmonaire 
d’Evian [2]. Les raisons sous-jacentes à l’élaboration d’une 
classification dans une maladie rare comme l’hypertension 
pulmonaire sont les suivantes. La classification permet une 
meilleure communication sur les divers patients rencontrés, de 
mieux standardiser l’approche diagnostique et thérapeutique, 
de mener des études avec des groupes homogènes de patients, 
d’analyser de nouvelles anomalies patho-biologiques et tout 
cela dans des populations de patients très bien catégorisées. 
Il faut aussi souligner que les diverses autorités de santé 
internationales se sont basées sur cette classification lui 
donnant en quelque sorte une visibilité. De plus une bonne 
classification est le support essentiel pour conduire des études 
épidémiologiques de large échelle ainsi que des études clini-
ques. Ces points sont supportés par le grand nombre d’études 
randomisées contrôlées menées dans le domaine de l’HTAP 
ainsi que par la création de plusieurs registres permettant de 
mieux comprendre l’épidémiologie de la maladie. Tous ces 
registres ont été établis en référence à la classification de 
l’hypertension pulmonaire.
Lors du dernier congrès sur l’hypertension pulmonaire qui 
s’est tenu à Dana Point en Californie, une nouvelle version 
a été publiée (Fig. 1) [3]. Les changements portés à cette 
classification sont importants mais se situent surtout au sein 
des divers sous-groupes de l’hypertension pulmonaire. Ceci 
s’explique par le fait que la classification est largement 
utilisée actuellement et qu’un changement complet aurait 
causé plus de perturbations que d’améliorations. D’autre 
part les réponses à un questionnaire envoyé à des spécialistes 
laissaient entendre que la majorité des gens étaient satisfaits 
et ne voulaient pas d’une refonte complète de la classifica-
tion. Cette classification a également été adoptée dans les 
nouvelles recommandations de la société européenne de 
cardiologie (ESC) et la société européenne de pneumologie 
(ERS) [4], celle-ci est basée sur un consensus d’experts et 
ne voit en fait que peu de changements dans la philosophie 
générale et l’organisation en 5 catégories majeures par 
rapport à la version précédente de Venise (Fig. 2) [5]. Dans 
cette revue, nous allons revoir rapidement les changements 
intervenus à Dana Point et comment cette classification peut 
être utilisée pour l’HTAP pédiatrique.
1.  Hypertension artérielle pulmonaire
(HTAP)
HTAP idiopathique (ex primitive)
HTAP héritable : BMPR2, ALK1, 
endogline (avec ou sans maladie de 
Rendu-Osler), non connu
HTAP induite par la prise de 
médicaments et de toxiques
HTAP associée à :
– une connectivite
– une infection par le VIH
– une hypertension portale
– une cardiopathie congénitale
– une schistosomiase
– une anémie hémolytique
chronique
Hypertension pulmonaire persistante
du nouveau-né
1’. Maladie veino-occlusive pulmonaire
et/ou hémangiomatose capillaire
pulmonaire
2. Hypertension pulmonaire due 
aux cardiopathies gauches
Dysfonction systolique
Dysfonction diastolique
Valvulopathie
5. Hypertension pulmonaire de mécanisme
non clair ou multifactoriel
Troubles hématologiques : 
troubles myéloprolifératifs, 
splénectomie
Troubles systémiques : sarcoïdose, 
histiocytose X pulmonaire, 
lymphangioleiomyomatose, 
neurofibromatose, vascularites
Troubles métaboliques : 
glycogénose, maladie de Gaucher, 
troubles thyroïdiens.
Autres : obstruction tumorale, 
médiastinite fibrosante, insuffisance
rénale chronique dialysée
3. Hypertension pulmonaire due aux 
maladies respiratoires et/ou à l’hypoxie
BPCO
Maladie interstitielle
Autres maladies pulmonaires
restrictives et/ou obstructives
Troubles ventilatoires du sommeil
Syndrome d’hypoventilation
alvéolaire
Exposition chronique à la haute 
altitude
Anomalies du développement
4. Hypertension pulmonaire de la maladie
thromboembolique chronique
cruorique
Figure 1  Classification clinique des hypertensions pulmonaires (Dana Point 2008) [3]
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Nouvelle classification : Changements
Groupe 1 : Hypertension artérielle 
pulmonaire (HTAP)
La première modification voit l’apparition de groupes dis-
tincts dépendants de la potentielle origine génétique avec 
le maintien de la forme idiopathique lorsqu’aucune étiologie 
n’a été trouvée (diagnostic d’élimination), y compris quand 
une mutation a été mise en évidence. En fait une forme 
idiopathique présentant une mutation connue est maintenant 
appelée forme héritable. L’appellation de la forme familiale 
se modifie en forme héritable, définie selon qu’une mutation 
BMPR2, ALK1 ou endoglin est découverte. Il subsiste une forme 
où il y a une atteinte familiale mais où la mutation est encore 
inconnue. Il est important de souligner que la recherche de 
mutation n’est pas considérée comme obligatoire puisque 
cela ne change pas la prise en charge thérapeutique mais 
cela pourrait changer à l’avenir.
Dans le groupe des HTAP induites par la prise de toxiques, 
seules 4 restent associés avec une HTAP avec certitude : l’ami-
norex, la denfluramine, la dexfenfluramine et le syndrome de 
l’huile frelatée. Les autres associations avec d’autres toxiques 
sont soit probables, possibles ou peu probables.
Un changement relativement important concerne les 
cardiopathies congénitales (CC). En effet de nombreuses 
discussions ont eu lieu après l‘élaboration de la classification 
de Venise et certains spécialistes de cardiologie congénitale 
ont émis le souhait d’avoir une description plus détaillée 
de certains groupes de patients [6]. En effet, en dehors des 
patients présentant un syndrome d’Eisenmenger il existe des 
patients présentant une hypertension pulmonaire persistante 
après chirurgie cardiaque : ces patients n’ont plus du tout 
une physiologie de shunt mais plutôt une hémodynamique 
similaire à celle d’une HTAP idiopathique.
Ces divers points ont été abordés récemment dans une 
publication de Van Albada et Berger [7] ainsi que dans 
un éditorial accompagnant cette publication [6]. S’il est 
évident que les CC sont complexes dans leur présentation 
anatomique et hémodynamique, il faut quand même garder 
une classification simple pour être accessible à une majorité 
d’intervenants mais également donner la possibilité à des 
spécialistes de mieux définir ces anomalies. C’est ce qui a été 
fait dans la mesure du possible lors de la réunion d’experts 
de Dana Point. Une nouvelle sous-classification (pragmatique 
et clinique) des CC a été élaborée [3], celle-ci décrit 4 
formes cliniques (Fig. 3) : le syndrome d’Eisenmenger, les 
CC avec shunt gauche-droite mais dont la maladie vasculaire 
pulmonaire n’autorise plus la correction chirurgicale, les 
formes avec HTAP sévère mais dont la CC ne permet pas 
d’expliquer l’HTAP (petite communication interauriculaire 
ou ventriculaire par exemple) et enfin le groupe de patients 
dont l’HTAP persiste après correction chirurgicale.
Une autre sous-classification pour les spécialistes permet 
de caractériser avec précision les divers patients présentant 
une cardiopathie avec shunt (Fig. 4). Cette classification 
permet de décrire exactement le type de shunt, sa locali-
sation, sa taille, son hémodynamique, son association avec 
d’autres malformations ainsi que son statut opératoire. Cette 
classification est en fait le travail clinique habituel effectué 
par un cardiologue congénitaliste en face de tels patients.
Les patients avec CC sont complexes et ces classifica-
tions devraient s’avérer utiles pour les décrire par groupes 
homogènes, par exemple lors d’études évaluant les effets 
thérapeutiques de nouveaux médicaments. Dans le groupe 
des HTAP, on note l’apparition de 2 nouvelles entités qui 
ont en fait migré du groupe 5 de la classification de Venise 
au groupe 1. Il s’agit de l’HTAP associée à la schistosomiase 
et celle associée aux anémies hémolytiques chroniques. Si, 
pour la schistosomiase, l’étiologie semble claire en raison 
des similarités cliniques et pathologiques et le nombre de 
patients par exemple au Brésil relativement important, 
il persiste un certain nombre de controverses concernant 
plus particulièrement la drépanocytose où l’hypertension 
pulmonaire peut en effet être artérielle, mais aussi post 
capillaire ou alors des patients présentent une hypertension 
dite hyperkinétique à débit cardiaque élevé. Ce groupe 
nécessite encore des investigations et celles-ci sont en cours. 
Il faut également signaler un sous-groupe 1’ qui contient la 
• Hypertension artérielle pulmonaire
– Idiopathique
– Familiale
– Associée à:
• Connectivites
• Shunt gauche droite
• Hypertension portale
• Infection VIH
• Drogues et toxines
• Autres (Dysthyroidies, Maladie de 
Gaucher, hémoglobinopathies, 
syndrome myéloproliferatif, 
splénectomie)
– Associée à une maladie veino-occlusive ou
hémangiomatose
– Hypertension pulmonaire persistante du 
nouveau-né
• Hypertension pulmonaire des cardiopathies
gauches
– Maladie cardiaque auriculaire ou
ventriculaire gauche
– Valvulaire
• Hypertension pulmonaire des maladies
respiratoires et/ou hypoxie chronique
– BPCO
– Pneumopathies interstitielles
– Syndrome d’apnée du sommeil
– Syndrome d’hypoventilation
alvéolaire
– Exposition chronique à l’altitude
– Anomalies du développement
• Hypertension pulmonaire due à une thrombose
chronique et/ou maladie embolique
– Obstruction proximale des artères 
pulmonaires
– Obstruction distale des artères 
pulmonaires
– Embolie pulmonaire non 
thrombotique (tumeur, parasites, 
matériel étranger)
• Causes mixtes
– Compression des vaisseaux
pulmonaires
– Compression des vaisseaux
pulmonaires (adénopathies, tumeur, 
fibrose, parasites)
Figure 2  Classification clinique de l’hypertension pulmonaire (Venise 2003) [3]
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maladie veino-occlusive et l’hémangiomatose capillaire. Ce 
groupe est important à diagnostiquer rapidement puisque 
son pronostic n’est pas bon et la réponse aux nouvelles 
thérapies, mauvaise, nécessite une inscription sur liste de 
greffe rapidement.
Groupe 2 : Hypertension pulmonaire 
secondaire à des cardiopathies gauches
Ce groupe a subi peu de modifications, mais l’on précise à 
présent la dysfonction systolique, diastolique ainsi que les 
maladies valvulaires. Le diagnostic de dysfonction diastolique 
reste un problème, mais, dans ce groupe, l’importance 
du cathétérisme cardiaque est particulière pour définir si 
l’hypertension est pré ou post capillaire.
Groupe 3 : Hypertension pulmonaire associée à des 
maladies pulmonaires et/ou l’hypoxie. Ce groupe a subi éga-
lement peu de changements avec l’ajout d’un sous-groupe 
appelé « autres maladies pulmonaires avec atteinte mixte 
obstructive et restrictive ».
Groupe 4 : Hypertension pulmonaire associée à la maladie 
thrombotique chronique. Ce groupe s’est en fait simplifié 
avec la disparition des différents sous-groupes pour se 
dénommer « hypertension pulmonaire thromboembolique 
chronique ».
Groupe 5 : Hypertensions pulmonaires avec étiologies peu 
claires ou multiples. Ce groupe a vu plusieurs changements et 
fait office de groupe où l’on classe les formes qui attendent 
une connaissance plus claire des mécanismes.
Spécificités pédiatriques
L’épidémiologie de l’hypertension pulmonaire pédiatrique 
reste encore mal connue. La publication récente de registres 
nationaux, de séries pédiatriques avec des nombres de patients 
plus conséquents ou de registre post marketing a donné une 
meilleure idée des types d’hypertension pulmonaire rencon-
trés en âge pédiatrique [8–11]. Lorsqu’on évalue ces diverses 
publications, on peut constater que les patients pédiatriques 
présentent des formes d’hypertension pulmonaire relative-
ment similaires à celles des adultes mais les pourcentages des 
diverses formes rencontrées semblent différents. En effet, 
les formes les plus fréquentes appartiennent au groupe 1 
(les hypertensions artérielles pulmonaires) et sont avant 
tout les formes idiopathiques et familiales (selon la nouvelle 
nomenclature : transmissibles) et les formes associées aux CC. 
Elles représentent souvent plus de 80 % des formes rapportées. 
La génétique de l’hypertension artérielle pulmonaire en âge 
pédiatrique a donné lieu à certaines discussions et certains 
groupes ont même mis en doute la relation avec la mutation 
BMPR2, évoquant une origine autosomique récessive à la mala-
die. Sur la base des données récentes, on peut quand même 
considérer que les enfants présentent les mêmes mutations, 
mais les études épidémiologiques sont encore nécessaires.
Les CC ont été particulièrement bien décrites dans la 
nouvelle classification (voir ci-dessus) et cette description 
apporte une amélioration pour la population pédiatrique. 
Rares sont les patients présentant des autres formes asso-
ciées décrites dans le groupe 1 (par exemple sclérodermie, 
infection par le VIH, hypertension portale) mais il faut 
A. Syndrome d’Eisenmenger
Tous les shunts initialement gauche-droite résultant d’une large 
communication et entrainant une augmentation sévère des RVP et 
un shunt inversé (droite-gauche) ou bidirectionnel. 
Présence d’une cyanose, d’une polyglobulie et atteintes
pluriviscérales
B. HTAP associée aux shunts gauche-droite
Tous les shunts gauche-droite de taille modérée à importante dans
lesquels les RVP sont légèrement ou modérément augmentées. Le 
shunt est encore principalement gauche-droite
Il n’y a pas de cyanose au repos
C. HTAP avec petites communications cardiaques
Petites communications (CIV < 1 cm ou CIA < 2 cm de diamètre
effectif à l’échocardiographie) sans shunt gauche-droite significatif
Le tableau clinique est très semblable à celui de l’HTAP
idiopathique
D. HTAP après correction chirurgicale cardiaque
La cardiopathie congénitale a été corrigée mais l’HTAP
est encore présente immédiatement après la chirurgie
ou réapparaît plusieurs mois ou années après la chirurgie
malgré l’absence de lésions résiduelles significatives
Figure 3  Classification clinique de l’HTAP associée à un shunt gauche-droite 
136 M. Beghetti, G. Simonneau
être attentif au fait que même si elles sont rares elles 
existent et doivent faire partie du diagnostic différentiel 
épidémiologique. 
Le groupe 2 est peu décrit chez l’enfant mais c’est pro-
bablement parce qu’il est encore sous-rapporté et il faudra 
voir à l’avenir comment décrire ce groupe dans la population 
pédiatrique. Le groupe 3 associé aux maladies pulmonaires et/
ou à l’hypoxie est pour l’instant peu rapporté, mais ceci est en 
partie dû au manque de publication puisqu’on s’aperçoit que 
certains groupes experts dans la prise en charge de l’hyper-
tension pulmonaire pédiatrique commencent à rapporter ces 
observations [12]. On est en droit de croire que ce groupe est 
mal décrit et sous diagnostiqué pour l’instant et que le nombre 
pourrait croître à l’avenir. Le groupe 4 voit vraiment peu de 
cas pédiatriques décrits, mais il faut y penser surtout chez les 
patients porteurs de shunt ventriculo-atrial et chez certains 
enfants ayant nécessité la pose de voie veineuse centrale 
pendant une longue période comme les anciens prématurés 
et les enfants ayant subi des chimiothérapies intraveineuses. 
Le groupe 5 est un groupe important parce qu’on rencontre 
souvent des formes inhabituelles d’hypertension pulmonaire 
chez l’enfant associées à des maladies rares ou des syndromes 
malformatifs.
En résumé on peut dire que la classification de Dana Point 
permet d’inclure les patients pédiatriques avec hypertension 
pulmonaire même si la caractérisation des patients est par-
fois plus complexe que chez l’adulte comme l’a récemment 
rapporté van Loon et al. [9]. L’enfant peut avoir des formes 
complexes avec étiologies multiples. Le registre mondial 
(TOPP) devrait donner des renseignements extrêmement 
utiles pour mieux définir l’épidémiologie pédiatrique de l’hy-
pertension pulmonaire et permettra d’affiner la classification 
pour les patients pédiatriques [13].
Conflits d’intérêts
Maurice Beghetti : aucun. 
Gérald Simonneau : n’a pas transmis de conflits d’intérêts.
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1. Type
1.1 Shunts pré-tricuspides simples
1.1.1 Communication inter-auriculaire (CIA)
1.1.1.1 Ostium secondum
1.1.1.2 Sinus venosus
1.1.1.3 Ostium primum
1.1.2 Retour veineux pulmonaire anormal total ou partiel non 
bloqué
1.2 Shunts post-tricuspides simples
1.2.1 Communication inter-ventriculaire (CIV)
1.2.2 Canal artériel persistant
1.3 Association de shunts : décrire l’association et définir le shunt 
prédominant
1.4 Cardiopathies congénitales complexes
1.4.1 Canal atrio-ventriculaire complet (CAV)
1.4.2 Tronc artériel commun
1.4.3 Ventricule unique sans obstacle pulmonaire
1.4.4 Transposition des gros vaisseaux avec CIV
2. Dimensions (à spécifier pour chaque anomalie en cas de lésions
associées)
2.1 Hémodynamique (spécifier le Qp/Qs)
2.1.1 Restrictif (gradient de pression au travers du shunt)
2.1.2 Non restrictif
2.2 Anatomique
2.2.1 Petit à modéré (CIA ≤ 2,0 cm et CIV  ≤ 1,0 cm)
2.2.2 Large (CIA > 2,0 cm et CIV > 1,0 cm)
3. Sens du shunt
3.1 Gauche-droite
3.2 Droite-gauche 
3.3 Bi-directionnel
4. Anomalies cardiaques ou extra-cardiaques associées
5. Statut chirurgical
5.1 Non opéré
5.2 Chirurgie palliative (spécifier le type d’intervention et l’âge au 
moment de l’intervention)
5.3 Chirurgie correctrice (spécifier le type d’intervention et l’âge au 
moment de l’intervention)
Figure 4  Classification anatomique et physiopathologique des 
HTAP associées à un shunt gauche-droite (1)
